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L a sclerodermie est une affection 
generalisee du tissu conjonctif, des 
arterioles et des microvaisseaux, 
caracterisee par une fibrose et une obli- 
teration vasculaire pouvant toucher la 
peau, le tube digestif, le poumon et le 
rein. L’atteinte cutanee est la plus fre- 
quente, ce qui est d'une grande aide au 
diagnostic, alors que F atteinte viscerale 
conditionne le pronostic. D’autres 
atteintes fibreuses localisees a la peau 
ont aussi ete denommees sclerodermies, 
d’ou une confusion avec la sclero- 
dermie. II s’agit alors de lesions en 
plaques ou en bandes aussi appelees 
morphees, terme preferable pour evi- 
ter toute confusion avec la sclerodermie. 
Le diagnostic de ces dermatoses est 
generalement aise. 


Diagnostic 

La sclerodermie debute en general par 
un syndrome de Raynaud dont les 
caracteristiques sont decrites dans un 
autre article de cette monographie. 
L’ apparition d'une sclerose predomi- 
nant aux extremites (acrosclerose), 
chez un sujet ay ant un syndrome de 
Raynaud d’ apparition recente, permet 
de faire rapidement le diagnostic. En 
effet, la sclerose cutanee est le symp- 
tome diagnostique majeur. Lorsqu’elle 
est discrete ou difficile a affirmer, 
d’autres manifestations dermatolo- 
giques peuvent orienter le diagnostic. 

Manifestations dermatologiques 

Sclerose cutanee 

La sclerose cutanee est hautement evo- 
catrice du diagnostic de sclerodermie 
sans etre specifique ni constante, puis- 
qu’il existe d’authentiques sclerodermies 
sans sclerose cutanee. Le diagnostic 
repose alors sur F association des ano- 
malies immunitaires et des atteintes vis- 
cerales. La sclerose correspond histo- 
logiquement a une fibrose dermique, 
c’ est-a-dire a une densification du mate- 
riel fibrillaire du derme portant essen- 
tiellement sur le collagene. 

Elle debute habituellement aux extre- 
mites, en particulier aux doigts ; elle est 
a Forigine de la sclerodactylie qui s’ins- 
talle progressivement. Les doigts sont 
souvent initialement cedemateux, bou- 
dines. Les pulpes deviennent lisses sans 
dermatoglyphes. Secondairement, la 
peau apparait luisante, induree, adhe- 
rente aux plans profonds, notamment des 
faces dorsales des phalanges (fig. 1). Peu 
a peu, les mouvements sont limites, les 
articulations se fixent en flexion avec un 
aspect des doigts effiles en griffes. L’ in- 
filtration sclereuse s’etend progressive- 
ment sur les poignets et les avant-bras, 
avec une peau adherente au plan pro- 


La sclerodermie est une affection multisystemique caracterisee par 
la presence d’une sclerose des tissus conjonctifs, d’une atteinte 
vasculaire touchant les arterioles et la microcirculation et 
d’anomalies immunitaires. Elle est precedee le plus souvent par un 
syndrome de Raynaud. L’atteinte cutanee est d’une grande aide 
diagnostique en debutant par une sclerodactylie souvent 
compliquee de troubles trophiques. Les telangiectasies et les depots 
calciques sont principalement observes dans une forme de bon 
pronostic avec sclerose cutanee limitee, presence d’anticorps 
anti-centromere, possibility d’hypertension arterielle pulmonaire. 

La sclerose cutanee diffuse est plutot I’apanage des formes graves 
avec atteintes pulmonaire interstitielle, digestive, cardiaque 
et anticorps anti-topo-isomerase I. Les morphees ont un aspect 
histologique similaire a celui de la sclerodermie. II s’agit d’une 
atteinte uniquement cutanee avec un retentissement esthetique 
variable. II en existe 3 formes : en plaques, en bandes - notamment 
sur les membres - et en coup de sabre fronto-parietal. 

Les 2 dernieres formes peuvent etre accompagnees d’une atrophie 
des structures anatomiques sous-jacentes. De nombreuses autres 
affections sont a I’origine d’une sclerose cutanee qu’il est parfois 
difficile de distinguer d’une sclerodermie. A I’oppose de la 
sclerodermie, elles ne s’accompagnent generalement pas de 
megacapillaires en capillaroscopie, d’atteinte viscerale 
et d’auto-anticorps. 
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fond, ne se laissant pas plisser. La scle- 
rose dermique a tendance a atrophier 
les annexes. Ainsi, la sudation diminue, 
les poils disparaissent progressivement. 
Au visage, la sclerose cutanee est a l’ori- 
gine d’ une sensation de tension anormale. 
Les tides du front disparaissent. La retrac- 
tion palpebrale donne un eclat particulier 
au regard. Le nez est fin et pince ; les 
levres sont amincies et retractees, avec 
exageration des plis radies peribuccaux. 
L’effet des lasers de relissage surle pour- 
tour peribuccal des malades atteints de 
sclerodermie est actuellement en cours 
d’ evaluation. Les injections de sub- 
stances inertes (collagene, proteoglycane, 
silicone. . .) sont fortement deconseillees. 
L’ouverture de la bouche est progressi- 
vement limitee. Sur le cuir chevelu, la 
peau adhere au plan osseux et il peut y 
avoir une alopecie. La muqueuse buccale 
est atteinte plus tardivement avec rac- 
courcissement du frein de la langue, elar- 
gissement de Fespace periodontal par 
sclerose du ligament alveolodentaire, sur- 
tout pour les incisives. Lorsqu’il s’y asso- 
cie une retraction gingivale, le collet des 
dents est mis a nu, entrainant leur 
dechaussement precoce. La muqueuse 
est pale et seche. 

La sclerose s’etend sur le decollete, le 
tronc, Fabdomen, la racine des 
membres. La peau est tendue, brillante, 
avec disparition du pli cutane, gene de 
la mobilite respiratoire ou des mou- 
vements abdominaux. 

Au debut, la sclerose cutanee, limitee 
aux doigts, est parfois difficile a distin- 
guer des mains de travailleurs manuels 
comportant un epaississement des dif- 
ferents composants cutanes predominant 
sur les zones de friction ou de tension. 


Autres manifestations 
dermatologiques 

Les troubles trophiques sont tres fre- 
quents, localises principalement aux 
doigts : micro-ulcerations des pulpes 
(fig. 2) ou du dos des articulations, cica- 
trices stellaires, gangrene digitale, 
ongles dystrophiques avec epaississe- 
ment de la cuticule. 

Les telangiectasies de la sclerodermie 
(fig. 3), contrairement a celles de la 
couperose, sont arrondies, localisees 
non seulement au visage, mais aussi 
aux mains et sur la muqueuse buccale. 
Elies sont parfois turgescentes, indis- 
cernables de celles de la maladie de 
Rendu-Osler, accessibles comme elles 
a un traitement par laser. 

Les calcifications se constituent a bas 
bruit, formant des nodules, mobiles sur 
les plans profonds mais adherents a la 
peau sus-jacente, souvent visibles a tra- 
vers elle. Elles sont localisees princi- 
palement sur les mains, mais aussi sur 
les avant-bras, les poignets, les coudes, 
les epaules, les genoux. Elles peuvent 
prendre un volume considerable, pre- 
nant un aspect pseudotumoral. Elles 
peuvent se compliquer ou se reveler par 
une poussee inflammatoire doulou- 
reuse, un pseudopanaris, une ulcera- 
tion avec elimination d’une «bouillie 
blanchatre». A partir d’une certaine 
taille, elles sont visibles sur les radio- 
graphies des parties molles. 

Les troubles pigmentaires (fig. 4) sont 
frequents, surtout presents enpeau scle- 
reuse mais pouvant preceder la scle- 
rose. La melanodermie diffuse ou les 
plaques pigmentees sont observees 
essentiellement sur la peau blanche 
alors que les depigmentations initia- 
lement perifolliculaires en confettis 


puis en plages sont surtout observees 
sur la peau noire. 

Dans la forme cedemateuse, un 
cedeme peut preceder la sclerose de 
plusieurs mois et persister au cours de 
F evolution. 

Elements du diagnostic positif 

Le diagnostic de sclerodermie est Cli- 
nique. La mise en evidence d’une 
fibrose dermique est inutile. La biop- 
sie des extremites des doigts est sou- 
vent douloureuse, de cicatrisation dif- 
ficile. L’ aspect histologique est non 
specifique, indissociable notamment de 
celui observe au cours des morphees. 
Au debut, il existe dans le derme pro- 
fond un infiltrat inflammatoire, consti- 
tue de lymphocytes, plasmocytes et de 
quelques mastocytes autour des vais- 
seaux et entre les faisceaux de colla- 
gene homogeneises dissocies par F ce- 
deme. Plus tard, au stade de fibrose, 
l’epiderme est normal ou atrophique; 
la membrane basale est parfois hori- 
zontalisee ; tout le derme est occupe par 
d’epais faisceaux de collagene, tasses 
les uns contre les autres avec horizon- 
talisation des fibres elastiques, dispa- 
rition progressive des annexes pilose- 
bacees et diminution des vaisseaux. 
La capillaroscopie periungueale objec- 
tive habituellement des megacapillaires 
avec rarefaction du reseau vasculaire. 
Cet examen a un interet diagnostique 
essentiellement en presence d’un syn- 
drome de Raynaud isole. 

Le diagnostic clinique est souvent 
conforte par l’existence d'une atteinte 
extracutanee. Les atteintes digestive, 
pulmonaire, cardiaque et renale sont 
decrites dans d’autres articles de cette 
monographic. Une atteinte articulaire 



Sclerodactylie avec debut de retraction des doigts. 



Troubles trophiques avec necroses pulpaires. 
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syndrome de CREST peau noire. 


est presente dans 40 a 90 % des cas a 
type d’arthralgies ou d’arthrites. II s’agit 
le plus souvent d’une polyarthrite syme- 
trique et d’ un enraidissement articulaire 
touchant essentiellement les doigts, les 
poignets, les genoux, les chevilles avec 
parfois un derouillage matinal. Les 
signes objectifs articulaires sont habi- 
tuellement mineurs. Des tenosynovites 
sont retrouvees aux extremites des 
membres. D’un point de vue biolo- 
gique, le syndrome inflammatoire est 
souvent discret sans valeur diagnos- 
tique. II existe dans la majorite des cas 
des manifestations d’auto-immunite. 

Diagnostic immunologique 

La frequence des anticorps anti- 
nucleaires est variable selon le substrat 
utilise. Ils ont ete mis en evidence dans 
60 a 70 % des cas sur coupes de noyaux 
de foie et dans 85 a 90 % des cas sur frot- 
tis cellulaires provenant de cultures de 
cellules appartenant a des lignees de divi- 
sion rapide ( HEP-2). Ces anticorps anti- 
noyaux se revelent par une fluorescence 
nucleolaire, mouchetee ou homogene. 
Ils correspondent a divers auto-anticorps 
(tableau I), les anticorps anti-centromere 
et anti-topo-isomerase I ayant la plus 
grande valeur diagnostique. 

En effet, les anticorps anti-centromere 
sont un marqueur biologique relative- 
ment specifique du syndrome CREST 
(calcifications, syndrome de Raynaud, 


atteinte cesophagienne, sclerodactylie, 
telangiectasies) car presents dans envi- 
ron 90 % de ceux-ci, dans 20 a 40 % de 
l’ensemble des sclerodermies syste- 
miques et seulement dans 10% des scle- 
rodermies generalisees. 1 Ils sont prati- 
quement mutuellement exclusifs avec 
les anticorps anti-topo-isomerase I. 
Leur presence est le plus souvent un 
marqueur d’une forme peu evolutive de 
sclerodermie avec moins de sclerose 
generalisee, moins d’ atteinte fibrosante 
pulmonaire, renale et articulaire. Des 
manifestations vasculaires graves, telles 
qu’une hypertension arterielle pulmo- 
naire (HTAP) ou des ischemies digitales 
peuvent neanmoins etre observees. Les 
centromeres constituent un complexe 
multiproteique (CENP-A,B,C,D,E,F) 
possedant un site de 
fixation a Y ADN (acide 
desoxyribonucleique) 
et intervenant dans la 
segregation des chro- 
mosomes lors des 
mitoses. La large majo- 
rite des anticorps anti- 
centromere reconnais- 
sent les proteines 
CENP-A,B ou C. En 
dehors des scleroder- 
mies, ces anticorps ont 
ete mis en evidence 
dans la cirrhose biliaire 
primitive, le syndrome 


de Raynaud, le lupus, le syndrome de 
Gougerot-Sjogren, certaines hyperten- 
sions arterielles ainsi que dans les 
families de patients atteints de sclero- 
dermie. 

Les anticorps anti-topo-isomerase I 
(encore appeles anti-Scl70 ou anti-topol) 
donnent une fluorescence nucleaire fine- 
ment mouchetee, souvent associee a une 
fluorescence nucleolaire. Ils sont tres 
specifiques de la sclerodermie, excep- 
tionnellement observes au cours d’ autres 
connectivites. Leur presence au cours de 
la sclerodermie est frequemment asso- 
ciee a une atteinte cutanee diffuse, une 
atteinte interstitielle pulmonaire et a une 
atteinte vasculaire peripherique grave. 
Dans ces formes severes de scleroder- 
mie, la prevalence des anticorps anti- 
topo-isomerase I est elevee, superieure 
a 90 %. Ces anticorps reconnaissent une 
proteine de poids moleculaire 95kDa, 
PADN topo-isomerase I, enzyme inter- 
venant dans la relaxation de l’ADN 
superenroule, relaxation indispensable a 
la replication de l’ADN et la transcrip- 
tion des genes. 

Les anticorps antinucleolaires sont 
observes dans 10 a 20% des scleroder- 
mies, plutot dans les formes graves. 
Leurs cibles antigeniques sont variees : 
ARN (acide ribonucleique) polymerases 
(ARN Pol) de type I, II ou III, fibrillarine 
ou U3 snRNP, Th RNP, NOR 90 
(, nucleus organizer regions), nucleoline, 
PM-Scl. Les anticorps anti-ARN poly- 
merase de type I sont tres specifiques 
de la sclerodermie alors que les autres 
sont observes dans d’ autres connecti- 
vites. Les anticorps anti-PM-Scl sont 
associes au syndrome de chevauchement 
sclerodermie-myosite. 

D’ autres anticorps antinucleaires ont ete 
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rapportes tels que les anticorps anti-his- 
tone, les anticorps anti-UIRNP (syn- 
drome de Sharp), les anticorps anti-SSA 
et SSB (syndrome de Gougerot- Sjogren 
associe), les anticorps anti-Ku surtout 
dans les formes avec polymyosite. 
Enfin, divers autres auto-anticorps peu- 
vent aussi etre presents mais leur inte- 
ret diagnostique est limite : anticorps 
anti-collagene de types I, II, III, IV, VI, 
anti-fibroblaste, anti-lymphocyte, anti- 
phosphobpide, anti-cellule endotheliale. 
La frequence des anticorps anti-mito- 
chondrie au cours du syndrome CREST 
(7 a 25 %) contraste avec le faible 
nombre de malades ayant F association 
cirrhose biliaire primitive et scleroder- 
mie, association connue sous le nom 
de syndrome de Reynolds. 2 
En conclusion, meme si le diagnostic de 
sclerodermie est essentiellement Cli- 
nique, la recherche des anticorps anti- 
nucleaires, anti-centromere et anti- 
topo-isomerase I fait partie du bilan bio- 
logique effectue devant toute suspicion 
de sclerodermie. Le taux de ces anti- 
corps n’ ayant aucune valeur pronos- 
tique, il est inutile de repeter reguliere- 
ment cette recherche. II existe 
d’authentiques sclerodermies sans auto- 
anticorps. Les atteintes extracutanees 
ont alors une grande valeur diagnos- 


tique. En leur absence, le diagnostic 
n’est retenu qu’apres elimination soi- 
gneuse des syndromes apparentes. 

Criteres de classification 
des sclerodermies 

De nombreuses classifications des scle- 
rodermies ont ete proposees. La plus 
utile en pratique est celle de LeRoy et 
al . 3 distinguant 2 formes (tableau II). 
Ces formes constituent 2 poles avec 
de nombreuses formes intermediaires. 
La forme cutanee limitee est souvent 
assimilee au syndrome CREST. II 
existe de nombreuses formes incom- 
pletes ne reunissant pas toutes les mani- 
festations. Les formes de scleroder- 
mie sans sclerose cutanee n’ont pas de 
profil evolutif particulier ; elles peuvent 
etre regroupees avec les formes com- 
portant une atteinte cutanee limitee. 4 
Quant aux criteres de classification 
souvent confondus avec des criteres 
diagnostiques, ils sont tous hautement 
critiquables lorsqu’ils sont appliques 
a des malades non rhumatologiques, 
particulierement a des malades venus 
consulter en dermatologie. Ainsi dans 
les criteres de Masi, 5 resumes dans le 
tableau III, la sclerose cutanee proxi- 
male suffit a classer le malade dans le 
groupe sclerodermie alors que cette 


sclerose proximale est non specifique, 
pouvant etre observee dans de nom- 
breuses autres affections : sclero- 
myxcedeme, sclercedeme, reaction du 
g ref foil contre l’hote... 

A Finverse, de nombreuses formes ini- 
tiales de sclerodermie ne repondent pas 
a ces criteres. Pour pallier cette derniere 
critique, LeRoy et al . 6 ont etabli d’ autres 
criteres (tableau IV). Ces criteres dans 
les formes limitees ne permettent pas 
de dissocier les malades atteints de scle- 
rodermie sans sclerose cutanee des der- 
matomyosites avec syndrome de Ray- 
naud qui ont tous generalement une 
atteinte capillaroscopique indissociable 
de celle de la sclerodermie. 

Syndromes apparentes 

A LA SCLERODERMIE 
Morphees 

Sous le terme de morphees sont regrou- 
pees differentes formes cliniques allant 
des plaques de morphee aux sclero- 
dermies en coup de sabre du front en 
passant par les sclerodermies en bandes 
des membres. 

Les morphees en plaques (fig. 5) sont 
les plus frequentes. Dans la forme 
typique, elles debutent par une plaque 
rose bias souple qui s’etend excentri- 


Tableau 1 

Principaux antigenes et auto-anticorps dans la sclerodermie 



Determination de l’antigene 

Localisation de l’antigene 

Relation auto-anticorps/clinique 

Topo-isomerase I 

Nucleoplasme, nucleole 

Formes cutanees diffuses 

Atteintes pulmonaire interstitielle, 
cardiaque, renale et digestive 

Centromeres 

Centromeres 

Formes cutanees limitees 
syndrome CREST 

Manifestations vasculaires : 

HTAP, necrose digitale 

ARN polymerase I 

Nucleole 

Formes cutanees diffuses 

Atteintes renale, cardiaque 

PM-Scl 

Nucleole 

Forme cutanee limitee 

Myosite, arthrite 

U1RNP 

Nucleole 

Arthrite, HTAP, syndrome sec 
Syndrome de Sharp 

ARN : acide ribonucleique ; HTAP : 

• hypertension arterielle pulmonaire 



D’apres ref. n° 2 
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Tableau II 

Classification des sclerodermies 


□ Forme cutanee diffuse 

\/ Debut du syndrome de Raynaud moins d'un an avant les modifications cutanees 
\/ Atteinte cutanee des racines des membres et du tronc 
\/ Crissement des tendons 
^ Precocite et frequence elevee de : 

- atteinte interstitielle pulmonaire 

- insuffisance renale 

- atteinte gastro-intestinale diffuse 

- atteinte myocardique 

\/ Absence d’ anticorps anti-centromere 
\/ Anticorps anti-topo-isomerase I (30 %) 

^ Capillaroscopie : dilatation et destruction des anses capillaires 

□ Forme cutanee limitee 

t/ Syndrome de Raynaud ancien (10 a 15 ans) 

^ Atteinte cutanee limitee aux extremites (jusqu’aux coudes ou genoux) 

^ Risque d’hypertension arterielle pulmonaire d’ apparition tardive avec ou sans : 

- atteinte interstitielle pulmonaire 

- nevralgies du trijumeau 

- calcifications sous-cutanees 

- telangiectasies 

\/ Incidence elevee d’ anticorps anti-centromere 
\/ Capillaroscopie : dilatation isolee des anses capillaires 

D’apres refn°3 


quement. Le centre prend un aspect 
blanc nacre, ivoire et devient sclereux 
a la palpation, la peau ne se laissant plus 
plisser. La persistance d'une areole ery- 
themateuse rose mauve appelee lilac 
ring temoigne de la persistance d’evo- 
lutivite des lesions. Apres un temps tres 
variable, la plaque se stabilise ou 
regresse en laissant souvent une atro- 
phie et une pigmentation residuelles. Au 
cuir chevelu persiste une alopecie cica- 
tricielle. Le nombre et la localisation des 
plaques varient d’un individu a F autre. 
Les formes generalisees peuvent etre 
tres invalidantes avec des retractions ten- 
dineuses des doigts, parfois difftciles a 
distinguer des sclerodermies diffuses. 
Elies ne s’accompagnent cependant 
generalement pas d’ atteinte viscerale. II 
existe de nombreuses formes cliniques : 
formes atrophiques de Pasini-Pierini, 
formes bulleuses, formes hypertro- 
phiques cheloidiennes, formes pro- 
fondes ou formes en gouttes posant des 
problemes de diagnostic differentiel 
avec le lichen sclereux. A F oppose des 


plaques de morphees, le lichen sclereux 
cutane est presque toujours associe a une 
atteinte genitale. En cas de doute dia- 


gnostique entre morphees et lichen scle- 
reux, la biopsie cutanee permet de rete- 
nir le diagnostic de lichen sclereux 
devant Fexistence d’une bande hyaline 
sous-epidermique depourvue en fibres 
elastiques, bordee par un infiltrat inflam- 
matoire sous-jacent. L’histologie des 
morphees est voisine de celle de la scle- 
rodermie. L’ association morphees- 
lichen sclereux est, dans notre expe- 
rience, assez frequente. 

La sclerodermie en coup de sabre debute 
sur le front sous la forme d’une bande 
paramediane de 1 a 3 cm de large, a 
base superieure, debordant sur le cuir 
chevelu, a l’origine d’une alopecie cica- 
tricielle. La zone verticale est deprimee 
en coup de sabre temoignant d’une atro- 
phie associee a la sclerose cutanee. 
Toutes les formes de passage existent 
entre les formes en coup de sabre uni- 
quement cutanees et l’hemiatrophie 
faciale progressive de Parry-Romberg, 
caracterisee par une atrophie progressive 
du tissu adipeux cutane, des muscles, des 
cartilages et des os provoquant ainsi une 
dysmorphie faciale. L’hemiatrophie 
faciale debute generalement avant F age 
de 20 ans. 

La sclerodermie en bandes est le plus 
souvent localisee sur un membre supe- 
rieur ou inferieur (monomelique), par- 
fois sur 2 membres (dimelique). Elle 
debute generalement en haut du 
membre, formant des bandes sclero- 
atrophiques de 2 a 5 cm de large d’ex- 


Tableau III 

Criteres de classification de la sclerodermie 
un critere majeur ou 2 criteres mineurs sont requis 

□ Critere majeur 

^ Sclerodermie cutanee proximale 

□ Criteres mineurs 

P Sclerodactylie 

Cicatrice deprimee d’un doigt ou perte de substance de la partie distale de la 
pulpe digitale 

^ Fibrose pulmonaire des bases 

□ Definitions 

Sclerodermie cutanee : tension, epaississement cutane et induration ne prenant 

pas le godet ; formes localisees de sclerodermie exclue 

Sclerodactylie : modifications cutanees sclerodermiques des doigts et des 

orteils. 

D’apres ref. n° 5 
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Tableau IV 

Criteres de classification 
des sclerodermies debutantes 


□ Sclerodermie limitee : 

(T) Syndrome de Raynaud documents + aspect capillaroscopique de sclerodermie 
ou presence d’ auto-anticorps observes principalement dans la sclerodermie (anti- 
centromere, anti-topo-isomerase I, anti-fibrillarine, anti-PM-Scl, anti-fibrilline 
ou anti-ARN polymerase I ou III a un titre ^ 1/100) 

@ Syndrome de Raynaud suspecte + aspect capillaroscopique de sclerodermie et 
presence d’ auto-anticorps observes principalement dans la sclerodermie (anti- 
centromere, anti-topo-isomerase I, anti-fibrillarine, anti-PM-Scl, anti-fibrilline 
ou anti-ARN polymerase I ou III a un titre ^ 1/100) 

□ Sclerodermie avec atteinte cutanee limitee : 

- criteres de sclerodermie limitee + sclerose cutanee distale 

□ Sclerodermie avec atteinte cutanee diffuse 

- criteres de sclerodermie limitee + sclerose cutanee proximale 

D’ apres ref. n°6 


tension progressive. Les structures 
sous-jacentes participent au processus 
sclero-atrophique, en particulier les 
muscles, les tendons puis les os, avec 
possibility d’hyperostose lineaire en 
coulee visible sur les radiographies. 
La large majorite des patients avec 
morphees n’ont pas d’anticorps anti- 
nucleaires. Neanmoins une prevalence 
de 30 a 60 % d' anticorps antinucleaires 
a ete notee en cas d’ atteinte cutanee 
diffuse et (ou) evolutive. 7 8 II n’y apra- 
tiquement jamais d’anticorps anti-cen- 
tromere ni d’anticorps anti-topo-iso- 
merase I. La recherche de ces anticorps 
en pratique a un interet tres limite, etant 
donne 1’ absence de consequence the- 
rapeutique. 

Seules les lesions evolutives peuvent 
etre traitees. Le traitement des mor- 
phees fait appel a des dermocorticoides 
ou a la phototherapie. Une corticothe- 
rapie orale est proposee dans les formes 
en bandes avec atrophie des structures 
sous-jacentes, apres s’ etre assure de 
l’evolutivite des lesions par des ima- 
geries iteratives de bonne qualite. 

Syndrome de Sharp 

En 1972, Sharp et al. 9 ont isole un 
tableau clinico-biologique caracterise 
par F association de manifestations cli- 
niques de lupus erythemateux disse- 
mine, de sclerodermie et de dermato- 
polymyosite a la presence d’anticorps 
antinucleaires avec une fluorescence 


mouchetee, ciblant des ribonucleopro- 
teines (RNP). Les malades avaient une 
evolution relativement favorable avec 
une mortalite faible. Secondairement, 
la realite de cette entite a ete critiquee 
du fait de Revolution de certains de ces 
malades vers un lupus, une scleroder- 
mie, une polyarthrite rhumatoide ou une 
polymyosite authentique avec possibi- 
lite d’ atteinte viscerale grave. De plus, 
les anticorps anti-RNP, consideres ini- 
tialement comme caracteristiques, ont 
ete retrouves dans d’ autres connect! vites 
comme le lupus, les sclerodermies et 
le syndrome de Gougerot-Sjogren. 10 
Le plus souvent chez une femme, appa- 
raissent progressivement : un syndrome 
de Raynaud, des myalgies (surtout 
proximales) et des polyarthralgies bila- 
terales et symetriques, longtemps peu 
deformantes. Les doigts sont infiltres, 
boudines (mais sans sclerodactylie) avec 
parfois des telangiectasies de la sertis- 
sure ungueale. La capillaroscopie 
montre des images proches de celles 
de la sclerodermie avec un aspect dit 
broussailleux. Des macules erythema- 
teuses du visage d’ allure lupique, des 
troubles pigmentaires, une alopecie non 
cicatricielle peuvent completer le 
tableau clinique. Biologiquement, il 
existe souvent un syndrome inflamma- 
toire, une anemie, une leucopenie. Les 
anticorps anti-noyaux de type mouchete 
sont presents a un titre eleve, diriges 
contre l’association d’un acide ribonu- 


cleique (U1RNA) et de peptides dont 
le plus caracteristique a un poids mole- 
culaire de 68-70 kd. Ils peuvent etre res- 
ponsables d’une fluorescence mouche- 
tee des noyaux de l’epiderme sur la 
biopsie cutanee en peau saine, associee 
a des depots d’immunoglobulines a la 
jonction dermo-epidermique. L’ evolu- 
tion ulterieure est variable. Parfois, elle 
reste benigne avec peu d’ atteinte vis- 
cerale. Ailleurs, elle se fait vers une 
connectivite caracterisee. 

Fasciite de Shulman 

De debut souvent brutal apres un effort 
physique inusuel, la fasciite de Shulman 
se manifeste par des myalgies, des 
arthralgies, une sensation de gonflement 
associee a une asthenie et a une febri- 
cule. 11 A la phase d’etat, il existe une 
infiltration cutanee profonde, la partie 
superficielle se laissant tres finement 
plisser. L’ aspect en peau d’ orange, le 
marquage en creux du trajet des veines 
des membres et les cedemes segmen- 
taires evoquent F atteinte profonde du 
fascia. Les lesions sont bilaterales et 
grossierement symetriques ; elles tou- 
chent les avant-bras, les jambes, peu- 
vent remonter sur les bras, les cuisses 
et le thorax. Habituellement, le visage, 
les paumes, les plantes, 1’ abdomen sont 
respectes. L’ impotence fonctionnelle est 
tres variable avec enraidissement des 
mains, des poignets, des chevilles, des 
coudes, parfois arthrite, plus rarement 
tenosynovite, syndrome du canal car- 
pien. A F oppose de la sclerodermie, il 
n’y a pas de syndrome de Raynaud, ni 
de megacapillaires en capillaroscopie, 
ni d’atteinte viscerale. Des aspects de 
morphees en plaques sont parfois obser- 
ves. Les 2 anomalies biologiques les 
plus frequemment observees sont l’hy- 
pereosinophilie et l’hyper-g-globuline- 
mie sans auto-anticorps. La biopsie en 
monobloc de la peau au muscle 
confirme le diagnostic en mettant en evi- 
dence un epaississement important du 
fascia avec densification du collagene, 
infdtrat lympho-plasmocytaire, histio- 
cytaire avec ou sans eosinophiles, pou- 
vant s’etendre aux cloisons interfasci- 
culaires. L’ atteinte hematologique 
(10%), a type le plus souvent d’apla- 
sie medullaire, fait toute la gravite du 
syndrome de Shulman, apparaissant de 
maniere contemporaine ou secondaire 
a F atteinte des fascias. 
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Scleroedeme de Buschke 

II en existe 2 grandes formes. La forme 
aigue apparait quelques jours a un mois 
apres un episode infectieux febrile ; elle 
touche surtout 1’ enfant. En quelques 
semaines s’installe un aspect cedemateux 
et indure de la peau, ne prenant pas le 
godet, localise initialement au cou puis 
s’etendant au visage, a la partie supe- 
rieure du tronc et a la partie proximale 
des membres. Les lesions regressent le 
plus souvent spontanement en quelques 
mois. A l’oppose, dans la forme chro- 
nique, les lesions similaires ont un debut 
plus insidieux, une extension plus impor- 
tante parfois a Fensemble du tegument 
et une evolution desesperement 
durable. 12 La forme chronique est par- 
fois associee a une gammapathie mono- 
clonale ou a un diabete avec hyperin- 
sulinisme. L’ aspect histologique cutane 
differe de celui d’une sclerodermie uni- 
quement a la phase precoce car les fais- 
ceaux de collagene sont alors separes par 
des fentes contenant des glycosamino- 
glycanes bien visibles avec les colora- 
tions comme le bleu alcian. 

Scleromyxoedeme 

II s’agit d’une maladie rare caracterisee 
par l’association d’un etat sclerodermi- 
forme diffus a des lesions papuleuses 
localisees sur les poignets, la face dor- 
sale des mains, les avant-bras et le 
visage. 12 Le diagnostic est confirme par 
Fexamen histologique d'une zone papu- 
leuse objectivant une fibrose avec des 
depots de glycosaminoglycanes dans le 
derme superficiel et moyen colores par 
le bleu Alcian. II existe par ailleurs un 
infiltrat cellulaire essentiellement fibro- 
blastique. Les examens biologiques met- 
tent en evidence une gammapathie 
monoclonale, le plus souvent IgG a 
chaines legeres 1 

Autres aspects 
sclerodermiformes 

Des aspects sclerodermiformes ont aussi 
ete decrits au cours de Famylose primi- 
tive AL, de mastocytoses, de la reac- 
tion du greffon contre l’hote, du syn- 
drome de Werner, du rhumatisme 
fibroblastique. La cheiro-arthropathie 
diabetique, observee chez les diabetiques 
insulinodependants mal equilibres, cor- 
respond a un epaississement fibrosant 
des tissus cutane etperiarticulaire entrai- 
nant un deficit d’extension des doigts. 


Conclusion 

S’il est relativement facile de reconnaitre 
une sclerodermie dans la majorite des 
cas, de nombreuses autres affections 
peuvent se presenter sous un aspect scle- 
rodermiforme pouvant preter a confu- 
sion. L’ analyse rigoureuse de F aspect 
cutane, aidee au besoin d’une histolo- 
gie cutanee, est alors indispensable ainsi 
que la recherche des atteintes viscerales, 
des anomalies immunitaires et capilla- 
roscopiques. 


Summary 

How to recognize systemic sclerosis 

Camille Frances, Nakhle Ayoub, Stephane Barete 

Systemic sclerosis is a multisystem disor- 
der characterized by the presence of connec- 
tive tissue sclerosis, vascular abnormalities 
concerning small-sized arteries and the 
microcirculation, and autoimmune changes. 
This disease is usually preceded by Ray- 
naud's phenomenon. Cutaneous changes are 
useful for diagnosis. Sclerosis is initially 
proeminent on hands with frequently pitted 
scars. Telangiectases and calcium deposits 
are mainly observed in a good prognosis sub- 
set of the disease (CREST) characterized 
by the association of limited skin involve- 
ment and anti-centromere antibodies with 
possible late onset of pulmonary hyperten- 
sion. The bad prognosis subset is associa- 
ted with diffuse cutaneous sclerosis, pul- 
monary fibrosis, gastrointestinal disease, 
myocardial involvement and anti-topo-iso- 
merase I antibodies. Histological skin 
changes are similar to those observed in mor- 
phea. In morphea, there is only localized scle- 
rosis of the skin with highly variable aes- 
thetic disability. The condition may be 
subdivided clinically into the following 
types: circumscribed plaques, linear morphea 
and frontoparietal lesions. The last two forms 
may be associated with atrophy of the under- 
lying anatomic structures. Many other 
diseases may have a scleroderma-like appea- 
rance. In these diseases, nail folds abnor- 
malities, visceral involvement and immu- 
nological changes are usually different from 
those observed in systemic scleroderma. 
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